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1）病態・頻度 
 S. Löfgren（皮膚科医）は足関節周囲を主体として結節性紅斑を呈する患者の中で，BHL

を呈するものがあり，それがサ症であることを明らかにした．彼はこの病態を”BHL 

syndrome”と呼び，”primary pulmonary sarcoidosis”（サ症ははじめは肺から起こる）と

記した（1952）1)．その後，多発関節炎，結節性紅斑，両側肺門リンパ節腫脹を 3 徴とする

サルコイドーシスは Löfgren 症候群と呼ばれるようになったが，関節炎や結節性紅斑を伴

わない不全型もある．自覚症状が前面に出るために急性型とされている． 

 日本では非常に稀な疾患であり認知度が低いが，現在までに 17例の文献的報告がある 2-18)

（表）．平均年齢 41 歳で 88％が女性であり，欧米の報告と一致する 19)．日本のサルコイド

ーシスでは関節炎 1.2％，結節性紅斑 2.2％の合併頻度である 20)．北欧やアイルランドでは

サルコイドーシスの 20～30％に認められ特に若い女性に多いが，黒人には少なく，人種差，

地域差が大きい 21,22)．日本の臨床症状の特徴として初診時に発熱を 69%に認めるが，欧米

では 38％と少ない．合併臓器は眼 29%，皮膚 41%とそれぞれ欧米の 5％，13％に比して

多い．胸部 X 線Ⅱ期症例は 56％．咳や呼吸困難などの呼吸器症状 24％と少ないが，欧米の

それぞれ 16％，13％より多い（表）．欧米では結節性紅斑の合併は女性に多く，一方，関節

炎は男性に多い著明な性差がある 23)．関節炎の罹患部位は足関節が最も多く，続いて膝関節

であり両側性がほとんどである 19,23,24)． 

 

2）検査・診断 
 日本では少なくとも１カ所以上の病理組織診断を行っており，場所は肺 11 例，皮膚生検

9 例が多いが，最近では胸腔鏡下肺生検 3,6,16)や超音波気管支鏡下針生検 17)も行われている．

しかし欧米では組織診断は必須ではなく，典型例は臨床診断されている 19,22~24)．遺伝素因と

して欧米で報告されている HLA-B8，DR3，DR17 は日本では報告がない 7,13,17,25)（表）．最

近の北欧の報告によると HLA-DRB1*03 抗原の有無が予後良好と有意に相関する 26,27)．日

本の報告例では HLA-DR12 は 10 例中 6 例（60%）に発現があり（表），日本骨髄移植プロ

グラムに登録されている 5.4%に比較して高頻度に認められた 17)．気管支肺胞洗浄は 13 例

に施行され，中等度活動性の所見以外に特徴はない．急性関節炎局所の滑膜や結節性紅斑に

は肉芽腫の形成は一般的には認められない．多関節炎の初発症状より関節リウマチが鑑別に

あがるが，両側大関節が好発部位で発赤腫脹を認めても，関節の可動制限はない 24)．また骨・

関節 XP では骨破壊などの異常を認めず，関節液は非特異的炎症を呈し単核球優位であるこ

とが多い 24,28)．関節炎を呈さない結節性紅斑は原因不明のことが最も多いが，結核症，溶連

菌感染，炎症性腸疾患，薬剤性を鑑別する必要がある．結節性紅斑や両側足関節炎を呈する
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症例は胸部 XP を施行するべきであり，日本では本症候群が見逃されている可能性がある
15,29)． 

 

3）治療・予後 
 通常は self-limiting で予後良好な疾患であり，対症療法や NSAID で十分コントロールが

可能である 19,22-26)．しかし NSAID が無効，高度の臓器障害や QOL に支障をきたす場合は，

短期間のステロイドの全身投与が行われる 24,30)．日本の報告では経口ステロイド治療した割

合が 53％と欧米の 10％に比較して著明に多い．ステロイド投与した理由は，高熱の持続
3,6,15)，関節痛の悪化 3,8,15)，NSAID に反応なし 7)，心臓や眼合併症 6,8,10,12)など多彩であり，臨

床像が欧米例と若干異なる．その他 NSAID による治療が 27％，経過観察のみが 20％であ

り，ステロイド投与例も含めて全例が改善している（表）．欧米では結節性紅斑は 2 週間か

ら 3 ヶ月で消失し，2 年後においても活動症例は 8％と少ない 19)．また診断時に ACE 値が

正常域にあれば予後が良好である 19)． 

 

表．日本における Löfgren 症候群の報告例と欧米比較 
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